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が別疾患であることを明確に示す) 
 
【目的】線維形成線維芽腫と腱鞘線維腫はいずれも確立された疾患概念であるが、両者はし
ばしば臨床病理学的所見にオーバーラップを示すことがある(Miettinen M et al, 1998)。加え
て、近年の細胞遺伝学的研究では 11q12 領域を含む遺伝子再構成が共通するとの少数例の
報告があり、両疾患に関連性が示唆されている(Sciot R et al, 1999; Bernal K et al, 2004; 
Maghari A et al, 2009; Macchia G et al, 2012; Dal Cin P et al, 1998)。最近、11q12 領域の遺
伝子再構成がみられる線維形成線維芽腫におけるマイクロアレイを用いた研究で、FOSL1
のメッセンジャーRNA が高発現していることが示された(Macchia G et al, 2012)。この報告
を手がかりとして、本研究では線維形成線維芽腫と腱鞘線維腫の関連性について検討を試
みた。 
【材料と方法】線維形成線維芽腫または腱鞘線維腫と病理診断されている 42症例に関して、
複数の専門病理医の合議により、確立された組織学的診断基準(Sciot R et al, 2013; Miettinen 
M et al, 2014)に照らして病理診断を再検討した。さらに、再検討された診断名と FOSL1 の
免疫組織化学的染色結果との関連性を検討した。また、FOSL1 遺伝子の状態に関して、
chromogenic in situ hybridization 法 (CISH 法)により検討した。 
【結果】3 人の専門病理医の合議による組織学的所見の再検討により、42 例中 41 例は満場
一致で 25 例の線維形成線維芽腫と 16 例の腱鞘線維腫へと分類された。1 例のみ意見の一
致を得なかった。免疫組織化学的には、線維形成線維芽腫の全例 (25/25, 100%)で、FOSL1
が核にびまん性強陽性を示した。一方、腱鞘線維腫では、そのような高発現は認めなかった 
(0/16, 0%)。対照症例 42 例いずれでも FOSL1 の高発現は見られなかった。CISH 法を施行
した線維形成線維芽腫 7 例のいずれにも遺伝子再構成は認められなかった。 
【結論】線維形成線維芽腫と腱鞘線維腫は、現在の組織学的診断基準を厳格に適用すること
で区別が可能であることが示された。組織学的所見による診断結果は FOSL1 の免疫組織化
学的染色結果と完全に一致し、核のびまん性強陽性所見は、両者が別個の疾患概念であるこ
とを示した。また、組織像の類似する他疾患との鑑別診断にも有用なマーカーであることが
示された。FOSL1 過剰発現は、FOSL1 遺伝子再構成による直接的な機序ではないことが示
唆された。 
 
  
表 1：FOSL1 の核の免疫組織化学的所見のまとめ  
（学位論文 Table 3 より引用・改変） 
 
Tumor type n 4+ (%) 3+ (%) 2+ (%) 1+ (%) 0 (%) 
線維形成線維芽腫 25 25 (100) 0 0 0 0 
腱鞘線維腫 16 0 0 2 (13) 6 (37) 8 (50) 
対照例 42      
デスモイド型線維腫症 10 0 0 0 2 (20) 8 (80) 
低悪性度線維粘液肉腫 3 0 0 0 0 3 (100) 
ガートナー線維腫 1 0 0 0 0 1(100) 
表在型線維腫症 10 0 0 2 (20) 5 (50) 3 (30) 
結節性筋膜炎 9 0 0 2 (22) 2 (22) 5 (56) 
紡錘細胞性脂肪腫 6 0 0 0 0 6 (100) 
神経線維腫 3 0 0 0 0 3 (100) 
 
4+：80%を超える核に強陽性 
3+：50-80%の核に強陽性 
2+：10-49%の核に強陽性 
1+：10%以上の核に弱陽性 
0：10%未満の核に陽性（強度は問わない）または陰性 
  
図 1：FOSL1 の免疫組織化学的染色結果 
（学位論文 Figure 3 より引用・改変） 
 
(a), (b)は弱拡大像で、それぞれ強拡大像の (c), (d)と対応する。 
 
(a)線維形成線維芽腫における核のびまん性強陽性像(4+)は、弱拡大像で容易に認識可能で
あった。 
(b)対照的に、多くの腱鞘線維腫では弱陽性(1+)あるいは陰性(0)を示した。 
(c)強拡大像でも、線維形成線維芽腫における核の強陽性像は明らかであった。 
(d)一方、多くの腱鞘線維腫では不均一な弱陽性像あるいは陰性を示した。 
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